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  안구신경 마비가 동반된 안면통을 호소하는 환자의 경우 
많은 질환들의 감별이 요구되며, 대표적인 원인들로는 위안
와틈새(superior orbital fissure)나 해면정맥동(cavernous sinus)의 
외상, 종양, 혈관질환 또는 염증 등이 있다.1-4) 정확한 진단을 
위하여 포괄적인 검사가 필수적이며 두개강내에 특별환 질
환이 발견되지 않고 다른 전신질환들이 배제될 경우 Tolosa- 
Hunt 증후군을 의심해 볼 수 있다. Tolosa-Hunt 증후군은 매
우 드문 자가치유질환으로서, 고용량의 전신 스테로이드 투
여에 잘 반응하는 안면통을 특징으로 가지므로5,6) 빠른 진단
과 적절한 치료로 환자의 통증을 효과적으로 줄여 줄 수 
있다. 그러나 질환 자체가 매우 드물고 통증치료실 영역에
서 생소한데다가, 안구신경 마비가 안면통 발생과 일치하는 
경우 외에도 수 일에서 수 주 후에 나타나기도 하여 비정
형 안면통 등 다른 질환으로 오인되어 부적절한 치료가 이
루어질 수 있기에 본 증례를 소개하고자 한다.
증      례
  54세의 여자 환자가 2주간 지속된 편측성 안면통을 주소
로 본원에 내원하였다. 과거력에서 5년 전 편두통과 1년 전 
왼쪽 중이염으로 약물치료 받은 것 외에 특이 사항은 없었
다. 환자는 상기 증상 발생 10일 전 부비동염으로 약물치료 
받은 후부터 왼쪽 안면부에 갑자기 시작된 난자통으로 본
원 신경과에 내원, 삼차신경통 진단 하에 carbamazepine을 투
여 받았으나 증상 호전 없어 신경차단술을 위하여 본과로 
의뢰되었다.
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Hemifacial Pain Accompanied with Delayed Ipsilateral Abducens Nerve Palsy:
Tolosa-Hunt Syndrome
-A case report-
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  Tolosa-Hunt syndrome is a rare self-limiting disease that's characterized by painful ophthalmoplegia.  It has a relapsing and 
remitting course, and the pain responds promptly to systemic corticosteroid therapy.  Yet it is diagnosed by the exclusion of other 
major causes involving the superior orbital fissure or cavernous sinus, including trauma, neoplasm, aneurysm and inflammation.  
Further, the associated ophthalmoplegia may follow days to weeks after the onset of orbital or hemifacial pain.  Hence, this condition 
is often misdiagnosed as atypical facial pain, and so improper management could result in unnecessary suffering of the patient.  
The following case describes a patient suffering with hemifacial pain associated with ipsilateral abducens nerve palsy, which was 
evident 2 weeks after the onset of pain, and this was misdiagnosed as trigeminal neuralgia and atypical facial pain.  (Korean 
J Pain 2006; 19: 104-106)
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  내원 당시 왼쪽 안구 속에서부터 시작되는 안구주위의 
지속적인 난자통 및 후두부의 통증과 동반증상으로 구역, 
흐려 보임, 수면장애 등을 호소하였다. 이학적 검사에서 안
구운동장애 및 다른 뇌신경 기능장애는 없었으며, 경추성 
두통 소견을 보였다. 비정형 안면통과 경추성 두통 진단 하
에 성상신경절 차단을 시행하기로 하고 다른 두개강내 병
변을 확인하기 위하여 자기공명영상(magnetic resonance imag-
ing, MRI) 촬영 및 자기공명혈관조영술(magnetic resonance an-
giography, MRA)과 혈액 검사들을 시행하였다. 성상신경절 
차단 후 통증 정도는 시각 아날로그 척도(visual analogue scale, 
VAS)로 8에서 5점으로 감소하였고 acetaminophen, nimesulide, 
trazodone을 복용하게 하며 추적 관찰하였다.
  5일 후 재진 시, 환자는 여전히 VAS 8점 정도의 안면통
을 호소하였고 복시 및 어지러움증을 호소하여 시행한 이
학적 검사에서 동측 가돌림신경(abducens nerve) 마비 소견이 
관찰되었다. 혈액검사 소견들은 모두 정상이었으나 영상검
사들은 아직 시행되지 못한 상태였다. 스테로이드 투여도 
고려해 보았으나 동측 중이염과 부비동염으로 치료 받았던 
과거력이 있으므로 고용량의 항생제 투여가 필요한 Gradeni-
go 증후군을4,7) 제외할 수 없어서 영상 검사 결과를 확인할 
때까지 보류하기로 하고 성상신경절 차단을 시행하려 하였
다. 그러나 환자는 안구신경마비가 성상신경절 차단 때문에 
발생한 것으로 오해하고 거부하였으며, 약물 치료만 하고 
MRI와 MRA를 시행할 때까지 기다리기로 하였다. 다음날 촬
영을 하였고 이상소견 발견되지 않아 제외진단으로 Tolosa- 
Hunt 증후군 진단 하에 스테로이드 투여를 권유하였으나 환
자는 거부하였고 더 이상의 추적 관찰도 원하지 않았다. 발
병 8주 후 특별한 치료 없이 안면통은 완전히 소실되었고 
가돌림신경 마비도 거의 호전되었다고 하였다.
고      찰
  Tolosa-Hunt 증후군은 안구신경 마비를 동반한 편측성 안
구통 또는 안면통을 특징으로 하는 위안와틈새나 해면정맥
동의 원인을 모르는 비 특이적 염증에 의한 희귀질환으로 
특정한 호발 연령대나 성별 없이 발생한다.1-3) 통증은 안구 
속에서부터 시작되는 지속적인 선통이나 난자통 양상을 보
이며, 전두부나 측두부로 퍼지기도 한다.1) 신경학적 증상으
로는 주로 동안신경(occulomotor nerve) 마비가 동반되나 도르
래신경(trochlear nerve)이나 가돌림신경의 마비가 독립적, 혹
은 복합적으로 나타나기도 하며, 때로는 눈신경(ophthalmic 
nerve)이나 자율신경이 침범되어 시력 저하 및 호너 증후군 
등이 나타나기도 한다.8,9) 동반되는 전신증상은 오심, 구토 
외에 보고된 바가 없으며 통증이 소실되면 같이 소실된다. 
2004년 국제두통학회에서 발표한 두통분류법에 의한 진단
기준은 다음과 같다(Table 1).10)
  그러나 Tolosa-Hunt 증후군은 안구신경 마비를 동반하는 
안면통을 유발하는 다른 질환들이 제외되었을 때 진단기준
에 맞추어 진단할 수 있으므로 다른 감별질환들에 대한 숙
지와 포괄적인 검사가 필수적이다. 대표적인 안장옆(para-
sella)에 발생하는 감별질환들은 크게 4가지로 분류되어 외
상, 종양, 혈관질환, 염증 등이 있으며(Table 2), 다른 질환들
로는 당뇨와 ophthalmoplegic migraine 등이 있다.1-3) 이외에도 
가돌림신경 단독으로 마비가 동반되는 경우 중이염의 합병
증인 Gradenigo 증후군을 감별해야 하며, 이는 바위끝(petrous 
apex)으로 염증이 진행되면서 이루, 안면통 및 가돌림신경 
마비와 같은 3가지 대표적인 증상들이 발생하게 되며, 치료
를 위해서는 고용량의 항생제 투여가 우선이며 외과적인 
배농이 요구되기도 한다.4,7) 대부분의 감별질환들의 진단은 
MRI와 혈액검사 등을 필요로 하며, 특히 빠른 항생제 투여
Table 1. ICHD-II Diagnostic Criteria of Tolosa-Hunt Syndrome
ꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧ
A. One or more episodes of unilateral orbital pain persisting for weeks if untreated
B. Paresis of one or more of the third, fourth and/or sixth cranial nerves and/or demonstration of granuloma by MRI or biopsy
C. Paresis coincides with the onset of pain or follows it within 2 weeks
D. Pain and paresis resolve within 72 hours when treated adequately with corticosteroids
E. Other causes have been excluded by appropriate investigations
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
ICHD-II: International Classification of Headache Disorders 2nd Edition.




Vascular: Intracavernous carotid artery aneurysm
Posterior cerebral artery aneurysm
Carotid-cavernous fistula
Carotid-cavernous thrombosis









Unknown causes: sarcoidosis, Wegener’s
  granulomatosis, eosinophilic granuloma,
  Tolosa-Hunt syndrome
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를 요하는 세균성 감염 질환일 경우 임상증상을 토대로 뇌
척수액 검사가 신속하게 이루어져야 하겠다.
  스테로이드 투여가 이루어지기 전의 증례들을 토대로 보
면, Tolosa-Hunt 증후군은 주로 급작스럽게 발병하며 평균 8
주 정도 증상이 지속되는 자가치유 질환으로 수개월이나 
수년간격으로 재발하기도 한다.1,11,12) 재발은 동측 또는 반대
측, 드물게는 양측으로 하기도 하며, 신경학적 증상들은 대
부분 호전되나 일부에서는 장애가 남기도 한다.1) 스테로이
드 투여의 적정 용량이나 기간에 대하여는 확립된 기준들
이 아직 없으나 대부분은 prednisolone을 60-80 mg/일 투여
하면 24시간 이내에 통증이 소실된다.5,6) 또한 MRI T1, T2 
영상에서 뇌조직과 등강도(isointense)이며 조영제 투여 후 강
하게 증강되는 과립종이 해면정맥동내에 발견되는 경우가 
가장 특징적인 소견이며, 스테로이드 투여 후 통증 소실 및 
과립종 크기가 감소하는 소견들이 관찰되기도 하였다.13) 그
러나 MRI에서 항상 이와 같은 병변이 발견되는 것은 아니
며14) 스테로이드 투여와 안구신경 마비와 같은 신경학적 증
상들의 회복여부와의 상관관계는 아직 명확하지 않다. 또
한, 림프종과 같은 악성 질환이나 혈관염과 같은 다른 양성 
질환들에서도 스테로이드에 반응하는 경우를 볼 수 있으므
로 정확한 진단 후에 투여하는 것이 권장된다.1) 특히, 세균
성 뇌수막염 등의 경우는 스테로이드 투여로 인하여 악화
될 수 있으므로 성급한 스테로이드 투여를 고려해서는 안 
된다.
  다른 치료 방법으로는 Foubert-Samier 등이15) 보고한 국소
적인 방사선 치료로 8년간 재발하지 않은 증례가 있으며, 
성상신경절 차단이 도움이 된다는 보고도 있으나16) 그 기전
에 대하여는 알려진 바가 없으며, 본 증례에서 성상신경절 
차단 후 VAS가 감소한 것은 동반되었던 경추성 두통의 호
전에서 기인한 것으로 생각된다. 본 증례의 경우, 안구신경 
마비가 안면통 발생 시기와 일치하지 않고 2주 후에 동반
되어 신경과에서도 진단을 하지 못한 상태로 본과로 의뢰
되었으며, 후에 안구신경 마비가 동반되었으나 가돌림신경 
마비 단독으로 나타나서 해부학적으로 해면정맥동보다는 
바위끝의 병변을 의심했었다. 더욱이, 동측 중이염으로 치
료받았던 과거력으로 인하여 Gradenigo 증후군을 제외할 수 
없어서, 다른 감염성 질환을 시사하는 임상증상이나 혈액검
사 소견이 없었음에도 불구하고 MRI 결과를 얻을 때까지 
스테로이드 투여를 할 수 없었다. 성상신경절 차단을 통하
여 VAS가 8에서 5점으로 감소하였지만 환자에게 여러 가
지 가능성에 대하여 충분히 설명을 하지 못한 상태에서 가
돌림신경 마비가 나타나면서 효과적인 통증 치료가 이루어
지지 못하여 결국은 환자와의 상호신뢰관계가 소실되었다. 
통증 치료실 영역에서 흔히 접할 수 있는 질환은 아니지만 
정확한 진단으로 효과적인 통증 치료를 할 수 있는 질환이
기에 진단기준과 치료법, 감별질환들을 숙지하는 것이 좋을 
것으로 사료된다.
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